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Nueve pacientes portadores de siringomiclia congénita, asociada a la malformación de 
Chiari, de todas las edades y promedio de 39.4 años, fueron sometidos a tratamiento 
quirúrgico. Una craniectomía suboccipital y oclusión del canal central medular a nivel del 
óbex con un fragmento de grasa, Fijo a la aracnoides con una grapa metálica no 
ferromagnética. El tratamiento probó ser útil en este tipo de padecimiento, el estado clínico 
mejoró en ocho pacientes, menos uno con una paraplejia por mielomeningocelc. Además, 
la RMI postoperatoria detectó la presencia de la grasa en su sitio en cinco de los casos. 
La grapa metálica no ferromagnética dejada en el óbex, no interfirió para la adecuada 
interpretación de dicho estudio. El control de la permanencia de la grapa en su lugar se 
logró con radiografías simples de cráneo. 
La baja morbilidad y la nula mortalidad en esta serie nos hace confiar en la utilidad y 
en la seguridad que brinda esta técnica quirúrgica. Además, el estudio de RMI logró demostrar 
el tejido celular graso en buen sitio. 
I N T R O D U C C I O N 
D E F I N I C I O N Y GENERALIDADES 
Hacia el año 508 antes de nuestra era, el valiente guerrero etrusco Musius Scaevola, quien 
combatió en contra de los romanos, en un desplante de valentía y de fidelidad a su Rey 
Larz Porcenna, colocó su mano sobre las brasas sin demostrar el más mínimo gesto de dolor.92 
Con seguridad este guerrero presentaba los primeros síntomas de la enfermedad que es motivo 
de este estudio y presento ahora ante ustedes: S I R I N G O M I E L I A palabra que deriva del 
griego syrinx: tubo y myelos: médula. Una cavidad anormal en la médula espinal que puede 
ser central o excéntrica. Se refiere en la mitología griega, que hubo una hermosa ninfa 
Arcadiana llamada Siringa, hija del Río Ladón. Pan, hijo de Hermes y de la ninfa Driope, 
se enamoró perdidamente de aquella, sin embargo, Siringa le rehuía iniciándose así una tenaz 
persecución. Atrapada finalmente, al mismo tiempo que era abrazada fuertemente por Pan, 
ella se convertía en un lecho de juncos. Pan estaba sumamente triste que empezó a sollozar 
tan fuerte que su respiración, al pasar por el extremo de los tubos quebrados de los juncos, 
producía una lastimosa y triste melodía. 
En 1546 Estienne en su libro La Digsection du Corps Humain hablaba ya de la cavitación 
de la médula espinal.24 En 1688 Brunner y Morgagni en 1740,92 relacionaban los síntomas 
de la enfermedad con la cavidad de la médula espinal. Charles P. Ollivier d'Angers en 182467 
le dio el nombre de siringomielia a esa cavidad, dilatación del canal central de la médula 
espinal en relación y comunicación con el cuarto ventrículo, término que posteriormente 
fue reafirmado por él en 1827 en su Traite de la Moelle Epiniere et ses Maladies. en París. 
Speeling en 1859 después de sus observaciones tanto en adultos como en niños, pensó que 
debería de llamársele hidromielia en lugar de siringomielia, argumentando precisamente que 
la comunicación hacia el cuarto ventrículo de la cavidad medular representaba la dilatación 
del conducto del epéndimo y que el contenido de ésta era líquido cefalorraquídeo (LCR). 
Como veremos más adelante, anatomopatológicamente existe una diferencia entre las dos 
nomenclaturas; sin embargo la gran mayoría de los autores en la literatura médica están 
de acuerdo en llamarla siringomielia. No obstante, Simons en 1875 sugirió que se le diera 
el nombre de hidroraielia a la dilatación del canal central, mientras que a las ocasionadas 
por mielitis, tumores o gliosis se les nombrara siringomielia. Leyden52 un año después dijo 
que las dos condiciones eran idénticas, pensamiento que fue apoyado por Virchow y Kahler92 
en 1879. Ahora algunos autores prefieren llamarla hidrosiringomielia.5 Los estudios de Chiari17 
en 1888 demostraron que las cavidades medulares secundarias a tumores, infecciones, 
traumatismos o aracnoiditis también se comunicaban frecuentemente con el canal central 
por lo que propuso que ambos términos fueran entendidos como representación de una misma 
entidad. Para los fines que este estudio persigue y en el conocimiento de que el término 
siringomielia es conocido y aplicado mundialmente, se usará esa designación en lo sucesivo. 
Se le acredita, por otra parte, a John Cleland,19 anatomista de Glasgow, en 1883 la relación 
entre patología del tallo cerebral bajo y alteraciones cerebelosas. Después Chiari en 1891 
hace una excelente descripción de dichas anomalías creando así una clasificación que persiste 
hasta la actualidad. En el laboratorio de Arnold en Heidelberg, Schwalbe y Gredig revisando 
las anomalías del cerebelo y del tallo cerebral bajo, asociados a espina bífida, decidieron 
agregar el nombre de Arnold a la malformación tipo II de Chiari y referir a la malformación 
cerebelosa como de Arnold y a la de tallo cerebral de Chiari. Ahí nació el término Arnold-
Chiari.82 No fue sino hasta 1935 que Russell y Donald reportaron la relación de siringomielia 
con la malformación de Chiari,75 Gardner y Godell en 1950 encontraron 13 de 17 pacientes 
de los que constó su estudio con asociación de siringomielia y malformación de Chiari.35 
E P I D E M I O L O G I A E INCIDENCIA 
Willson en 1940 reportó 1.6% de pacientes con siringomielia de todos los ingresos al 
National Hospital en Londres durante un período de 16 años, entre 1909 y 1925. Poser 
en 1956 el 1% en el Instituto de Nueva York, Alsen en 1957 un 0.39% de 44,000 admisiones 
al Neurological Clinic of the University en Münster. Gisela Schliep de 33,588 admisiones 
al Neurological Clinic of CoIIogne desde 1956 a 1973, 0.42% correspondieron a pacientes 
con siringomielia.3,71'81 Esta enfermedad es ligeramente más frecuente en el hombre que en 
la mujer, la edad de aparición varía entre la 3a y 4a décadas de la v ida Algunos estudios 
no reportan individuos mayores de 40 años de edad con síntomas de la enfermedad y se 
ha dicho que es una enfermedad de adultos jóvenes. Otros estudios han puntualizado que 
es más frecuente en personas que realizan trabajos manuales pesados, como los describió 
Hertel et al. en 1973.41 Sin embargo, Alsen no confirma esta teoría. De acuerdo a 
Schaltenbrand en 1951, y Bodechtel y Schrad en 1953 la enfermedad era más frecuente 
en el sur que en el norte de Alemania.12'79 Algunos reportes esporádicos como el de Van 
Bogaert en 1934 han sugerido un carácter hereditario a la siringomielia pero estos estudios 
están basados solamente en observaciones clínicas. Este autor estudió a dos hermanas con 
alteraciones medulares semejantes e hizo el diagnóstico clínico de siringomielia en ambas. 
Sin embargo, en la autopsia una de ellas tenía siringomielia más siringobulbia y la otra 
un tumor intramedular.13 
La confusión siguió respecto al carácter hereditario de la enfermedad cuando fueron 
encontrados signos clínicos del padecimiento en familiares de los enfermos que presentaban 
siringomielia con más frecuencia que en la población general. La asociación de algunas otras 
anomalías del desarrollo como la escoliosis, alteraciones del sistema nervioso autónomo como 
sudoración, presencia de costilla cervical y espina bifida oculta, entre otros, con la 
siringomielia, agruparían a esta enfermedad dentro de un carácter congènito y no hereditario 
cabalmente. Los estudios de Patten,68 en 1953 demostraron que las anomalías del desarrollo 
embrionario tienen lugar a diferente tiempo de evolución, así la espina bífida podría ocurrir 
independientemente del tubo neural. Observaciones clínicas de algunos estudiosos de la 
materia como Mulvey y Riely en 1942 encontraron síntomas semejantes a la siringomielia 
en la región lumbosacra durante tres generaciones consecutivas en una familia, lo que les 
hizo pensar en el carácter hereditario de la siringomielia, llegando a llamarle siringomielia 
lumbosacra hereditaria.61 Sin embargo, a la luz de los estudios actuales se ha demostrado 
que no corresponde a siringomielia y que en realidad esa enfermedad sí obedecía a las leyes 
de la herencia. Su nombre es la de neuropatía sensitiva radicular hereditaria o síndrome 
de Danny Brown. La enfermedad ha sido encontrada en medios hermanos y en gemelos 
mono y bicigotos.97 La sugerencia de un carácter autosómico recesivo o dominante estuvo 
planteada. Chatel y sus colegas sugirieron que el 2% de los casos de siringomielia eran 
familiares, pero no así en la experiencia de Batzdorf. Este mismo autor hizo un estudio 
en 53 pacientes con siringomielia. Cuarenta de ellos tuvieron malformación de Chiari y no 
encontraron resultados estadísticamente aceptados para demostrar dicho carácter hereditario.11 
Generalmente la enfermedad no se cataloga como un desorden hereditario de la médula 
espinal. 
E M B R I O L O G I A 
El desarrollo del sistema nervioso central (SNC) empieza con la formación del disco 
embrionario a los 18 días después de la fecundación, y deriva del ectodermo. En las primeras 
dos semanas aparecen el ectodermo y el endodermo, o sea, el embrión bilaminar. Durante 
ese mismo período la cavidad amniótica hace presencia y en el trofoblasto se forman lagunas 
conteniendo sangre llamándosele período lacunar del trofoblasto, lugar en donde se sumergirá 
el embrión en el endometrio, rodeado aquél de glucógeno. A los 15 ó 16 días aparece en 
la superficie del ectodermo una línea de dirección rostrocaudal, llamada línea primitiva. A 
partir de ella, las células crecen sobre sí, período llamado de invaginación. Esto ocurre entre 
el ectodermo y el endodermo para dar lugar a la tercera capa del embrión llamada mesodermo, 
la etapa trilaminar embrionaria. Las células de esta última capa, crecen cefálicamente 
formando lina especie de tubo llamado prolongación notocordal, que se unirá luego con la 
capa inferior que es el endodermo hasta desaparecer, resultando así un conducto que comunica 
la cavidad amniotica con el saco vitelino, llamado conducto neuroentérico. Hacia el final 
de la tercer semana el ectodermo es una placa celular, la placa neural, se forman enseguida 
los pliegues y el surco neurales. Así el ectodermo sufre una invaginación para formar las 
crestas neurales y finalmente el tubo neural, que con algunas dilataciones protrusiones y 
prolongaciones segmentarias se desarrollará el SNC. Otros sistemas como el sistema nervioso 
periférico (SNP), el epitelio sensorial de los órganos de los sentidos y además la epidermis, 
incluyendo pelo, uñas, glándulas subcutáneas, hipófisis y el esmalte de los dientes entre 
otros, serán formados a partir del ectodermo. 
A los 20 días de edad, el embrión ya tiene tres pares de somitas, (formaciones de tejido 
mesodérmico) a cada lado del tubo neural, y son occipitales.68 A los 21 días cuenta con 
seis pares: cuatro occipitales y los primeros dos cervicales, y al completar el día 24 se cuentan 
17 pares incluyendo cuatro occipitales, ocho cervicales y cinco torácicos. Para entonces están 
completamente formados el tubo y la cresta neural, ésta originará los ganglios raquídeos. 
Se cierra así el extremo cefálico del tubo neural, dando paso a la formación del encéfalo 
que abarcará desde el extremo cefálico hasta el primer somita cervical. Contando con 28 
días de edad, hacen aparición tres vescículas embrionarias primarias que son prosencéfalo, 
mesencèfalo y romboencéfalo, además de las notorias flexiones cervical y cefálica. Dentro 
de estas dilataciones se forman las cavidades que darán origen a los ventrículos cerebrales 
llamados respectivamente proso, meso y rombocele.'2-68'95 Llegando el día 36 el prosencéfalo 
se divide en telencéfalo y diencéfalo y al completar 49 días se formarán a partir de la vescícula 
del romboencéfalo otras dos dilataciones llamadas metencéfalo y mielencéfalo, con la flexión 
póntica entre las dos. En esta etapa, todas estas cavidades se encuentran comunicadas entre 
sí, y son de gran volumen, para luego ir reduciéndose progresivamente hasta tomar el tamaño 
que les corresponde al nacimiento. Es durante este período de reducción que aparecen los 
agujeros de Monroe entre los ventrículos laterales y el tercero y los de Luschka y Magendie 
en el cuarto. 
También para los 24 días embrionarios, se forman a ambos lados del tubo neural unos 
surcos que dividirán a éste en una mitad ventral llamada placa basai y otra dorsal o placa 
alar. La placa basai no forma ninguna estructura del telencéfalo ni del diencéfalo, y es 
básicamente motora, mientras que la placa alar es sensitiva. Ya se anotó que el tubo neural 
se empieza a cerrar con la aparición de los primeros somitas en ambas direcciones, cefálica 
y caudal, quedando completamente cerrado sobre la porción cefálica a los 25 días y la caudal 
a los 29 días de vida intrauterina. Todas las cavidades contenidas se comunican entre sí 
y darán origen a los ventrículos y al conducto del epéndimo. Estudios en embriones de 
cerdo, Weed demostró que el líquido contenido en la cavidad reportaba un alto contenido 
proteico pero que a partir de la aparición de los plexos coroideos, entre la sexta y séptima 
semana, con la producción de LCR, estas proteínas se diluían y disminuían en su 
concentración.95 En el cuarto ventrículo el plexo coroideo hace su aparición entre los días 
43 y 44 de gestación, el canal central medular en su extremo cefálico se cierra a nivel 
del obex a consecuencia de una proliferación celular.30 
También Weed demostró que los agujeros de Luschka y el de Magendie están 
semipermeables, dejando escapar la cantidad necesaria de líquido para que de esta forma 
se mantenga un equilibrio entre la producción del LCR y la salida del mismo al espacio 
subaracnoideo (ESA). Un mal desarrollo de las membranas semipermeables a nivel de los 
agujeros de salida y del cierre del canal central de la médula espinal a nivel del obex serán 
factores importantes en el desarrollo de hidrocefalia y siringomielia. Normalmente hay un 
estado de hidrocefalia y siringomielia embrionarias que desaparecerá al nacimiento. 
P A T O L O G I A 
Importante es establecer que la siringomielia es una de entre gran variedad de lesiones 
quísticas encontradas dentro de la médula espinal o muy cerca del canal central espinal.16 
Entre los diagnósticos diferenciales encontramos quistes neuroentéricos o enterogénicos, 
teratomatosos, ependimarios, perineurales, aracnoideos, epidermoides o dermoides.14-4^47'64'73'83 
Dependiendo del autor, la diferencia entre siringomielia e hidromielia es simplemente 
cuestión de semántica. Para otros es un punto importante de controversia, especialmente sobre 
la patogenia de la siringomielia.7 Los términos hidrosiringomielia o siringohidromielia han 
sido usados por otro gran número de autores.51 •66,103 Barnett y Rewcastle definieron a la 
siringomielia como una cavidad revestida de una capa de tejido glial dentro de la médula 
espinal, conteniendo tejido ependimario, colágena o tejido neoplásico. Ahora bien, una 
cavidad hidromiélica es la que se encuentra rodeada en su totalidad de epitelio ependimario. 
Esta cavidad ha sido encontrada incidentalmente en estudios de autopsia; mientras que la 
siringomiélica casi nunca se encuentra sin haberse manifestado clínicamente.8 
Las cavidades siringomiélicas son clasificadas por su etiología en comunicante y no 
comunicante. La primera se encuentra en relación directa con el LCR del cuarto ventrículo 
y en la gran mayoría de los casos (70-75%) se asocia a la malformación de Chiari. La 
no comunicante o secundaria, clasificada por Williams y otros como traumática, no tiene 
relación de continuidad con el cuarto ventrículo y su relación con la malformación de Chiari 
es casi nula. Tiene, por otra parte, diferente etiología y en forma general no es congènita". 
Entre las causas desencadenantes de este tipo secundario encontramos la traumática aguda 
y crónica, neoplásica, vascular, infecciosa y otras. Las paredes de la cavidad varían, según 
Greenfield, debido a la edad de la misma y el grado de tensión dentro de ella.38 Cuando 
es joven la cavidad; hay degeneración neuroglial, fibras nerviosas mielinizadas envueltas 
por vainas de Schwann son encontradas en la pared de la cavidad y además edema de la 
sustancia blanca.48 Cuando es crónica, hay hiperplasia neuroglial, rodeando a largas hileras 
de astrocitos. Finalmente se constituye una pared concéntrica de esclerosis neuronal que puede 
medir de uno a dos milímetros de diámetro. Algunas Fibras de colágena pueden ser 
encontradas en esta capa de esclerosis. Cuando la cavidad medular, como en la siringomielia 
comunicante, se continúa con el canal central, se observa una capa de células ependirnarias, 
que puede revestirla segmentaria o completamente. En la siringomielia no comunicante 
frecuentemente esta capa celular es muy escasa alrededor de la cavidad y en su lugar, la 
pared se compone de colecciones densas de células astrogliales que frecuentemente contienen 
gruesas fibras de Roseuthal/'* La presencia de pared ependimaria segmentaria en la limitante 
del quiste siringomiélico, indica que la cavidad se comunicó con el canal central medular 
o bien que la enfermedad se inició en el canal central. Generalmente las cavidades medulares 
que se relacionan con el conducto ependimarío son de gran extensión sobre todo en ia columna 
cervical, mientras que las encontradas sobre la región dorsal son pequeñas tanto a lo largo 
como a lo ancho y con frecuencia provienen de un tumor medular. Cuando una cavidad 
se extiende hacia el bulbo (siringobulbia), generalmente ocune a través de cualquiera de 
los tres sitios señalados por Foster y Hudgson: a) a través de una ranura en el piso del 
cuarto ventrículo ventrolateralmente al núcleo del hipogloso; b) desde el cuarto ventrículo 
al bulbo en el rafé medio o, c) por una cavidad entre la pirámide y el núcleo olivar interno." 
La siringobulbia sin siringomielia es extremadamente rara. Una extensión hacia los ganglios 
básales fue reportada por Okada y cois." Casos raros llamados por otros autores como 
siringocefalía o siringocéfalo son difícilmente encontrados:21,65 
Rodeando a la cavidad es frecuente observar dilatación vascular, fíbrosis o simple 
hial¡luxación de las paredes de los vasos sanguíneos." También Hughes y BrowneU48 
encontraron una proliferación de las vainas de Schwann dentro del parénquima de la médula 
espinal, alteración que se ha dado en llamar "schwannosis". Con gran frecuencia la cavidad 
siringomiclica no es regular y presenta en su longitud sitios de estreche?., más o menos 
a la misma distancia, dando la imagen de rosario. Quizá en nuestra región la comparación 
seria mejor con una ristra de chorizo. Algunos autores38,75 pensaron que esta forma 
"achorizada" y específicamente las zonas de estrechez, eran dadas por las fibras nerviosas 
pasando de un lado a otro de la médula espinal n vasos sanguíneos esclerosados. También 
se ha sugerido que se debe aJ sitio de entrada y salida de las fibras axonalcs que conforman 
las raíces medulares anteriores y posteriores. 
De acuerdo con la teoría hidrodinámica de Gardner en 1960, cada membrana viviente, 
por necesidad, es permeable al líquido. La diferencia entre una membrana perforada y una 
membrana permeable es meramente el tamafío y número de sus agujeros. Una membrana 
semipermeable presenta orificios de 50 nanomicras. En el piso rómbico estos agujeros, tanto 
macroscópicos como ultramicroscópicos, pueden ser competentes para dejar pasar el líquido 
ventricular al mismo tiempo que se está produciendo.53 En el 4o. ventrículo durante la vida 
intrauterina, los agujeros de Lusheka y Magcndie no están formados todavía. Sin embargo, 
presentan en su lugar membranas con estos poros o agujeros que permiten la salida del 
LCR manteniendo una adecuada presión entre los ventrículos y el LCR del ESA. Se mencionó 
que las vesícula«! o yemas de los plexos coroidcos cuando empiezan a producir LCR aumentan 
desproporcionadamente el tamaño de los ventrículos cerebrales, al mismo tiempo que el 
líquido que contenia altas cantidades de proteínas, se diluye. Sin embargo, desde el 4o. 
ventrículo está pasando cierta cantidad del LCR a través de las membranas semipermeables 
hacía el compartimiento que posteriormente será el ESA. Fn la teoría de la siringomielia, 
la comunicación entre el piso rómbico y el ESA no está adecuadamente desarrollada, por 
lo que la presión del LCR seguirá aumentando y en el intento frustrado de salida del LCR 
del 4o. ventrículo al ESA, buscará otras vías de circulación de menor resistencia, por lo 
que tendrá que seguir hacia el canal central medular que al no encontrar escape, también 
formará una cavidad en la medula espinal." En 1954 los estudios experimentales de 
McLaurie" demostraron que las dilataciones de todo el tubo neural, desde el canal central 
de la médula hasta los ventrículos cerebrales, se comunicaban de alguna manera con el ESA, 
comprobado ésto por la inyección intracisternal de kaolin, silicato de aluminio hidratado, 
colorante encontrado en la cavidad y en los ventrículos algunas horas después. En otros 
estudios, cuando un medio radiopaco era instilado en los ventrículos cerebrales en animales 
de experimentación, este material no escapaba al ESA pero sí pasaba de un 4o. ventrículo 
dilatado al canal central medular dilatado también. Esta demostración apoya la te fina 
hidrodinámica para el mecanismo de la siringormelia. 
Lcyden,57 en 1876, fué el primero en sugerir que la siringomielia era resultado de un 
defecto en el desarrollo embrionario del canal central medular. IToffman, en 1893, pensó 
que las anomalías del canal central medular eran debidas a fallas del cierre del tubo ncural, 
y que algunos Testos de tejido embrionario pueden quedarse cerca del canal central medular 
o en el rafe medio con la oportunidad de prolifcrar en la vida adulta y dar origen a gliosis. 
Esta zona de gliosis degeneraría en ocasiones en pequeñas cavidades que al confluir se 
agrandarían y se comunicarían con el canal central medular normal o dilatado. Heenberg 
y Kock en 1923 definieron la siringomielia como un mal desarrollo de la médula espinal, 
como una forma ahortiva de espina bífida en la manera de míelomeningocele. En su opinión 
la diferencia entre hidramiclia y siringomielia y mielnmeningocele radicaba en que aquellas 
eran resultantes de una falla en el desarrollo del rafe dorsal y éste de un defecto en el 
cierre del tubo neural. Mayor confusión respecto al origen de la enfermedad se presentó 
cuando se dijo que siringomielia y gliosis eran parte de una misma patología. Gardner, en 
1960, propuso que los síndromes del tallo cerebral bajo como el de Dandy Walker, el de 
Chiari y la siringobulbia podrían ser ocasionadas por una causa común: falla en el desarrollo 
de los orificios de salida de LCR en el piso rómbico. Para 1960 él mismo expresó que 
la siringomielia es una forma moderada de defecto embrionario mientras que el mielocele 
es su máxima expresión.32 
De primera intención Williams estaba de acuerdo en las bases fisiopatológicas que Gardner 
postulaba pero en 1970 y 1971 advirtió que el primer movimiento de LCR en la vida 
embrionaria era en dirección cefálica debido al aumento en la presión y distensión de las 
venas espinales, llegando a obstaculizar el paso del LCR ventricular hacia el ESA.98,99 Este 
LCR ventricular, sujeto a la presión venosa de la unión craneovertebral en el espacio subdural 
y por la presencia de adherencias subaracnoideas, no lograba salir y circular libremente por 
el ESA, teniendo que buscar una salida haciéndolo hacia el conducto central medular 
ocasionando la siringomielia. Mecanismo muy semejante al que sucede con las amígdalas 
cerebelosas en la malformación de Chiari. Así mismo, el líquido que entraba al canal central 
medular ya no podía regresar en virtud de un mecanismo de válvula unidireccional. Ball 
y Dyane, en 1972, también criticaron las dos teorías anteriores diciendo que la ley de 
Poiseuille (presión ejercida por el LCR con pulsaciones arteriales básicamente de los plexos 
coroideos), no sería suficiente como para formar la cavidad siringomiélica (4xl0*5 m m de 
HjO). Ellos propusieron otra teoría: que el líquido de la cavidad siringomiélica provenía 
del ESA espinal a través de los espacios de Virchow-Robin.6 Es sabido que estos espacios 
son grandes en las médulas siringomiélicas. Apoyo a esta teoría fue encontrar al estudio 
post mortem colorante en los espacios de Virchow-Robin, después de haberlo instilado en 
la cavidad medular. 
La teoría de Taylor88 sigue de alguna manera a la de Williams, agregando que el retomo 
venoso está obstruido por el bloqueo craneocervical, lo que ocasiona infarto venoso, necrosis 
y secundariamente la cavidad. Aboulker2 en 1979 propuso que el líquido del ESA entra 
al canal central por vía transmedular como consecuencia de una mayor presión del LCR 
en el ESA espinal. 
CLASIFICACION 
A través de los años se han hecho muchos intentos de clasificación de la enfermedad 
con la muy buena intención de comprender mejor su fisiopatologia, y así brindar un mejor 
tratamiento. Varios sistemas de clasificación de la sinringomiclia han sido propuestos: 
Grupo de edad: 
Relación con la 
anatomía espinal: 
Patogenia: 
Patología fundamental: 
En relación al canal 
central: 
Relación con el 4o. 
ventrículo: 
Configuración de la 
cavidad: 
Pediátrica y del adulto 
Re la union craneoveríebral y espinal 
(Batzdorf).11 
Congènita y adquirida. 
No ncoplásica, neoplásica, postraumatica y 
post-inflamatoria (Appleby y cols).4 
Hidromielia y siringomielia 
(Gardner).33 
Comunicante y no comunicante 
(Williams).98 
Septada y única. 
Batzdorf1 en su monografía de la siringomielia la clasifica en: 
1.Relacionada a anormalidades de la unión craneovertebral 
a) Forma del adulto: Chiari tipo I 
b) Forma infantil: Chiari tipo II y III (congènito). 
2.Espina] primaria 
a) Postraumàtica b) Postinilamatoria 
Es bien conocido que las lesiones intraraedulares que "engruesan" la médula espinal 
producen, cuando son crónicas, alteraciones en las imágenes de las radiografías simples de 
columna vertebral: el aumento en los diámetros tanto anteroposterior como transversal del 
canal espinal. En la siringomielia pueden ocurrir estos cambios. Encontramos también algunas 
variedades de anomalías de la unión cráneo-vertebral como impresión basilar, platibasia, atlas 
asimilado al occipital, malformación de Klippel-J-'eil y escoliosis como las más frecuentes. 
Hasta hacc relativamente pocos años, el método de diagnóstico de elección era la 
mielografía, ya fuera con aire o con material liposoluble como pantopaque22 y recientemente 
con contraste hidrosolublc como el omnipaque. Sin embargo, el estudio mielográfico resultaba 
normal cuando la cavidad era pequeña, tornándose así en una falsa negativa.74 
La aparición de la tomografia axial computarizada (TAC) en 1973 simultáneamente a la 
invección de medio de contraste hidrosolublc en el ESA dio una mejor información del 
problema y a pesar de que en ocasiones el medio de contraste instilado en este espacio 
era encontrado en la cavidad siringomiélica, en la gran mayoría de los casos seguía oculta 
la cavidad, sobre todo cuando eran pequeñas.*6 Revolución en imagen fue la aplicación de 
la fuer /a magnética y la computadora al cuerpo humano en 1971 por Damadian logrando 
una imagen anatómica y hioquímíca excelente, permitiendo ver cavtdadcs hasta de 1 mm 
de diámetro. Y no sólo eso, sino que puede medirse su longitud, su localÍ7ación, traveculas, 
y aún si es primaria o secundaria. Con la inyección de medio de contraste p Diamagnético 
(gadolinio) nos da información si la cavidad proviene o no de un tumor medular. 
En este trabajo, la resonancia magnética por imagen (RMI) fue el estudio primordial para 
la valoración pre y postoperatoria. 
Hay una gran variedad de trastornos que esta enfermedad puede ocasionar. Entre ellos, 
con mucho, los más frecuentes son los trastornos sensitivos, y específicamente los 
relacionados con la sensibilidad al dolor y a la temperatura. Podemos encontrar también 
debilidad muscular, dolor, artropatía neurogénica, espasticidad, signos de tallo cerebral cuando 
lo abarca, trastornos tróficos de la piel, alteraciones de nervios craneales, trastornos vesicales, 
etc. Oppenheim en 1898 describió el patrón clínico de la anestesia disociada de la 
siringomielia. Este síndrome se refiere a cuando algunas formas de sensación como la 
sensibilidad táctil es normal mientras que en la misma área otras como el dolor y la 
temperatura están perdidas. Este es el síndrome clínico más frecuente en la siringomielia, 
sin ser patognomónico pues puede encontrarse también en el síndrome de Brown-Sequard. 
Schlesinger en 1902 describió este síndrome siringomiélico en la forma segmentaria.*3 
También podemos encontrar desórdenes del sistema nervioso autónomo como son las 
anomalías en la secreción de las glándulas sudoríparas de la piel con hiper, hipo o anhidrosis. 
En algunas ocasiones hay trastornos en el crecimiento del pelo y en la inervación del músculo 
liso que podrían revelar datos neurológicos como el síndrome de Claude Bernard-Horner 
debido a una alteración en el asta lateral a nivel de los primeros segmentos medulares 
torácicos. Dificultad en la micción y en ía defecación, con retención en ambos es lo más 
frecuente. Anomalías en el aporte sanguíneo ocasionarían también disturbios en la inervación 
del músculo liso. De acuerdo a Döring, los trastornos vasomotores ocasionan alteraciones 
tróficas de piel, huesos y articulaciones. Los de piel incluyen cianosis e hipotermia. Avanzada 
ya la enfermedad, edema de tejido subcutáneo y en asociación con hiperhidrosis el llamado 
"main sucedente" de Marinesco.56 Encontramos también alteraciones en el crecimiento de 
las ufías, piel delgada, callosidad, hipotensión ortostática debido a Ja alteración de las fibras 
descendentes autonómicas por presión de la cavidad medular. Cambios óseos son vistos 
frecuentemente como osteoporosis, atrofia y pseudoartrosis. La artropatía neurogénica en 
experiencia de algunos autores podría ser la primera manifestación en la enfermedad 
siringomiélica. La artropatía aparece con más frecuencia en los hombros, luego en el codo 
y generalmente es unilateral. Charcot describió la artropatía neurogénica en la tabes dorsal. 
L1 pensó que se debía a trastornos neuiotróficos y circulatorios por la degeneración de la 
médula espinal. Sin embargo, la pérdida de sensibilidad, debilidad muscular y atrofia, causan 
inestabilidad de la articulación. Cambios en la columna vertebral como escoliosis y 
xifoescoliosis, artropatía cervical y dilatación del canal espinal fueron reportados por Sassi 
en 1963, quien también puntualizó que la escoliosis puede ser el primer signo de 
siringomielia.78 Recientemente HofFman lo ha publicado como afectando principalmente a 
niños.44 Los nervios craneales involucrados en la siringobulbia son principalmente desde el 
trigémino hasta el hipogloso. 
Cuando se acompaña la siringomielia a malformación de Chiari aparecen nistagmus, 
lateropulsión, ataxia y/o disdiadococinesia. Cuando la enfermedad avanza, aparecen los 
trastornos motores, empezando por los músculos distales de las extremidades, progresando 
hacia los proximales paulatinamente. Atrofia en las manos primeramente y luego en toda 
la extremidad es una alteración vista en los casos crónicos e incapacitantes de la enfermedad. 
El cuadro clínico "clásico" de un paciente con siringomiclia sería aquella persona que inicia 
confesando quemaduras indoloras, lesiones ocasionadas por cigarro, agua caliente, etc., 
generalmente empieza en forma unilateral y que en meses se torna bilateral. Continúa con 
alteraciones motoras como debilidad leve en sus manos, frecuentemente sin dolor espinal, 
debilidad que es progresiva así como la alteración sensitiva. De tener perdida la sensibilidad 
al dolor y a la temperatura, pasa a la alteración en todo tipo de sensibilidad. Diparesia hraquial 
se instala, progresivamente y continúa hacia los miembros inferiores para llegar a ser 
incapacitante. En ocasiones, alteración de nervios craneales pueden acompañar a los síntomas 
motores y sensitivos en el transcurso de la enfermedad. También es esta etapa incapacitante, 
atrofia muscular es con frecuencia observada. 
tíl tratamiento quirúrgico de la siringomielia se inicia formalmente en 1938 con la 
cranicctomía descompresiva de la fosa posterior auspiciada por Penficld y Coburu,59 
lográndose la remisión de los síntomas en un buen número de pacientes. Gardncr y Goodall" 
en 1950 reportaron el procedimiento quirúrgico mencionado que actualmente muchos 
ne uro cirujanos practican. Los autores utilizaron para ocluir el canal central medular en el 
4o. ventrículo, músculo inicialmente, luego, puntos de sutura de seda para provocar una 
reacción fibrosa a nivel del óbex y abrieron el 4o. ventrículo para reestablcccr la circulación 
de! LCR. Williams en 1978, a pesar de que reportó que la técnica quirúrgica empleada por 
Gardncr nn era la idónea pues tenía un alto indice de morbilidad y mortalidad, además que 
no era efectiva en un moderado porcentaje de pacientes y que también tenía un alto índice 
de reoperación, la practicó modificando la técnica pasando desde la cavidad siringomielica 
hasta el ESA un tubo de derivación y además ocluía el canal central medular con músculo 
fijo a la arac noi des con una grapa metálica.100 
Previamente múltiples aportaciones en la literatura se encuentran en relación al tratamiento 
quirúrgico de la siringomielia, desde 1892 con Abbe v Coley1 que puncionaron pcrcutáneamcntc 
la cavidad con una aguja. Miclotomia sobre el surco medio posterior por Elsberg,23 miclotomía 
más fenestración del quiste por Poussepp,72 y gran variedad de drenajes fueron utilizados 
como la gutapercha por Frazier y Rowe29 en 1936. Sutura de tan tal i um sobre la cavidad 
fue ideada por Korgis y Echols. En 1966 Love y Olafson" practicaron la derivación 
siringosubaracnoidea con tubo de silastic. Luego, para evitar la cicatriz y oclusión del tubo 
de drenaje, lo llevaron hasta la cavidad pleural o la peritoneal. Sin embargo, todas estas 
derivaciones requerían de mielotomía posterior con riesgo de ocasionar mayor déficit 
neurològico al ya establecido. Rhoton74 sugirió practicar la mielotomía a nivel de las raices 
posteriores en la zona de entrada de las mismas, logrando con ésto menor daño postquirúrgico. 
Intentos por crear cicatriz dentro del quiste lo practicaron Schlesinger y cois en 1981™ 
y Williams en 1978,100 también Martin en 1985. Los dos primeros con inyección de 
iopendilato (pantopaque) y el último con músculo. 
Siguieron otras técnicas quirúrgicas como laminectomía cervical con aspiración del líquido 
de la cavidad o drenaje subaracnoideo y luego derivación ventriculoatrial, tubo de drenaje 
del 4o. ventrículo al espacio subaracnoideo, y resección subpial de las amígdalas cercbelosas 
descendidas. La ventriculostomía terminal por Gardner sobre el cono medular, técnica después 
duramente criticada por Williams.-i5'26'7?'"':M'S4-í!'6®'70'TJ Recientemente Milhorat y cois idearon 
la sinngocisternostomía, derivación con tubo de silastic desde la cavidad medular a la cisterna 
magna, sólo en casos de siringomielia cervical.60 En Grecia, Vassilouthis sólo colocó en 
tres pacientes una derivación desde el ESA lumbar al peritoneo con buenos resultados.91 
Descompresión del agujero magno con remoción de la capa extema de la duramadre reportado 
por Isu y cols.su Raros casos de resolucióñ espontánea fueron reportados por Santoro y cois, 
en dos pacientes. La espontánea ruptura de la pared medular hacia el ESA fue la hipótesis 
por ellos mencionada.71 
Derivaciones ventrículo-peritoneales,ventnculo-atri ales, lumbo-peritoneales,mielotomías tanto 
de línea media como posterolaterals o terminales, inyección de sustancias intraquísticas, etc., tan 
extensa la variedad y modalidad de tratamiento que sólo traduce la complejidad de la enf ermedad. 
CASOS CLINICOS 
IMAGEN POR RESONANCIA M A G N E T I C A . 
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Fig. 1. Proyección sagital de RMI pre y postoperatoria. Reducción de la cavidad a los 
10 días. 
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Fig. 2. RMI axial cervical pre y postoperatorias demostrando reducción de la cavidad a 
los 10 días después de la cirugía. 
3.RMI en cortes sagitales y axiales preoperatorias, a los 10 y a los 30 días 
después de la cirugía. Reducción y ausencia de la cavidad puede ser observada. 
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Fig. 4 .RMIs preoperatorias y a los 10 y 30 días postoperatorios. Ausencia de la 
cavidad puede ser observada. 
Fig. 5 .RMI cervical y dorsal en proyecciones sagitales. Ausencia de la cavidad a los 
30 días postoperatorios. Comunicación aparente de la cavidad con el 4o. 
ventrículo. 
6. RMI en proyecciones sagital y axial mostrando reducción de la cavidad 
siringomiélica a los 10 días postoperatorios. Las amígdalas cerebelosas pueden 
también ser vistas por abajo del agujero occipital llegando hasta C2 (flecha) 
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Fig. 7.RMI en proyecciones sagitales y axiales. Pre y a los 10 y 30 días 
postoperatorios. Reducción casi total puede observarse. 
Fig. 8 .RMI en proyección coronal de la columna dorsal. Se observa cavidad 
siringomiélica, septada (flecha) preoperatoria. 
Fig. 9. RMI preoperatoria y a los 10 días postoperatorios. Caso en que la cavidad 
permaneció de igual tamaño. En la postoperatoria puede verse el fragmento de 
grasa dejado a nivel del óbex (flecha) 
Fig. 10. RMI preoperatoria mostrando cavidad cervical septada "achorizada". 
O B J E T I V O 
Las enfermedades que encuentran albergue en la médula espinal son, en la mayoría de 
los casos, de pronóstico reservado. Las contusiones y las secciones medulares postraumálicas 
son un ejemplo frecuente de ésto. Hay otros tipos de patologías que afectan la médula espinal 
y que por su cronicidad llegan a ser altamente incapacitantes si no es instituido un tratamiento 
adecuado y oportuno. 
No menos incapacitante resulta la enfermedad que es tema central de este trabajo, de 
carácter mixto, esto es, congènita y adquirida, que ataca a niños y adultos por igual y que, 
generalmente es progresiva y hoy por hoy una enfermedad a cuyos pacientes se les han 
ofrecido gran número de procedimientos, básicamente quirúrgicos, que nu han realmente 
probado ser del todo efectivos. Esta diversidad de tratamientos que desde el siglo pasado 
han estado apareciendo, algunos con resultados halagadores y ütros no tanto, motivó el 
presente trabajo, en el que de alguna manera se continúa lo que otros neurocirujanos en 
el mundo iniciaron: la búsqueda del tratamiento quirúrgico único y efectivo que garantice 
en el mayor de los casos el alivio tan deseado del enfermo. Conociendo las teorías 
fisiopatológicas de la siringomielia y en base a las alteraciones de la circulación del LCR 
como factor principal en la etiología de esta enfermedad, se ha brindado a un grupo de 
pacientes aquí presentados un tipo de procedimiento quirúrgico, tratando que sea único, 
efectivo y definitivo que en nuestras manos tenga el mínimo de riesgo y de complicaciones 
trans-y postoperatorias. 
Todos los pacientes sintomáticos que conforman el estudio son personas con siringomielia 
congènita asociada a la malformación de Chiari, Los enfermos afectados por siringomielia 
secundaria serán objeto de otro estudio posterior. 
H I P O T E S I S 
La craniectomía suboccipital con oclusión del canal central medular a nivel del óbex, 
mediante un fragmento de grasa, es un procedimiento quirúrgico seguro, efectivo y de baja 
morbilidad. El fragmento de grasa mencionado podrá ser visualizado postoperatoriamente 
con el estudio de RMI y asi confirmar su permanencia en el sitio deseado. 
M A T E R I A L Y M E T O D O 
El estudio clínico experimental consta de nueve pacientes portadores todos de siringomielia 
congènita asociada a la malformación de Chiari (Tabla I). Todos los pacientes presentaron 
sintomatologia relacionada a la enfermedad y los nueve fueron sometidos al procedimiento 
quirúrgico consistente en craniectomía suboccipital, apertura de la duramadre y oclusión con 
grasa del canal central medular a nivel del óbex. 
Historia clínica completa de todos los pacientes así como radiografías de cráneo y de 
columna vertebral, además de tomografia axial computarizada, potenciales evocados y 
electromi o grafía, fueron invariablemente practicados. Sin embargo, estos estudios no fueron 
incluidos como básicos para valorar la condición pre-y postoperatoria del paciente. En el 
estudio clínico que aquí se presenta, a todos los pacientes se les practicó RMI de columna 
vertebral y de encéfalo, examen que proporcionó información referente al tamaño y 
localización de la cavidad siringomiélica y además, en el postoperatorio aseguramos de la 
permanencia del injerto de grasa colocado quirúrgicamente en el 4o. ventrículo. Un estudio 
de RMI preoperatorio convencional y con gadolinio fue practicado inicialmente en todos 
los pacientes y posteriormente a los 10, 30 y 60 días después de la operación. 
De los nueve pacientes, cinco hombres y cuatro mujeres, el de menor edad fue de 5 años 
y el mayor de 67 con promedio de 39.4 años. La malformación de Chiari tipo I se encontró 
en todos excepto uno, quien tenía el tipo II. Además este fue el único caso en que se asoció 
la siringomielia con hidrocefalia y mielomeníngocele cervicodorsal (Tabla 1). En ocho 
pacientes la cavidad siringomiélica por RMI ocupaba la región cervical y dorsal; en uno 
la siringomielia fue puramente cervical (Tabla 2). 
Respccto al tiempo de evolución de la sintomatología, el paciente más crónico fue de 
20 años hasta el día de su primera evaluación y el de menor fue de un año. Los síntomas 
más frecuentes fueron sensitivos y motores en todos los casos. En ocho casos la alteración 
llamada de disociación sensitiva fue observada. En un niño de cinco años con mielomeningoccle 
cervicodorsal no fue valorable este tipo de sensibilidad pues presentaba paraplejia y anestesia 
desde el nacimiento debido a un mielomeníngocele cervicodorsal, que fue tratado 
quirúrgicamente en los primeros días de su nacimiento. En tres pacientes se comprobó 
incontinencia urinaria y en dos, alteraciones de nervios craneales. Uno de ellos exhibía paresia 
del IV par bilateral mente y otro del glosofaríngco, el vago, el espinal y el hipogloso. Un 
paciente cursó sin alteración de nervios craneales pero presentó signos ccrebelosos, como 
nistagmus y disdiadococinesia (Tabla 3). 
f A G L A 1 
PACIENTES 
PTE. 
(knaa> 
EDAD 5 E X 0 
(«hiiif) 
INICIO E STADO 
HIDROC. CHIflRI 
NRB HM F 28 C u a d r i p . NO 1 
RLGL 23 F 20 Hamip . i. NO 1 
GSO H5 F H2 Hemip . 1. NO 1 
GMF 35 M 27 C u a d r i p . NO 1 
REHG He F 39 Hemip. d. NO 1 
RMC BU M H0 C u a d r i p . NO 1 
JRSG 5 M H P a r a p l e j . SI II 
FNS 36 M 38 C u a d r i p . NO 1 
TRC 67 M 53 Hemip . d. NO 1 
T A C L A 2 
EXTENSION DE LR CñVIDRD 
NIVELES CñVIDRD "flCHORIZRDR" 
NRB CI-T2 NO 
fiLGL C2-T3 SI 
GSO C2-T9 SI 
GMF CI-T5 NO 
RERG C2-CH NO 
RMC C2-T3 51 
JRSG C1-T6 51 
FNS C1-T1B 51 
TRC CI-T5 51 
T A E U 3 
SINTOMHTOLOGIfl 
EDRD EDAD TIEMPO 
INGRESO INICIO SINTOMAS EN ANOS 
NRB HH 28 16 
RLGL 23 20 3 
GSO 45 H2 3 
GMF 35 27 8 
RERG H8 39 1 
RMC G0 H0 20 
JRSG 5 H 1 
FNS 36 36 6 
TfiC 67 59 8 
A todos Jos enfermos se les ofreció tratamiento quirúrgico: una craniectomía suboccipital, 
apertura de la duramadre y oclusión del canal centra] medular a nivel del óbex con un 
fragmento de grasa, fijo a la aracuoides con una grapa metálica no ferromagnética. 
T E C N I C A Q U I R U R G I C A DEL ESTUDIO 
Con el paciente sentado, fijo su cráneo mediante el cabezal de Mayfield de tres puntos, 
una incisión fue practicada desde el inion hasta el nivel de C2 en la linea media con disección 
subpcrióstica de los músculos paravcrtcbralcs. Luego cranicctomía suboccipital con límite 
superior en el seno transverso y lateralmente 3 centímetros afuera de la línea media y hacia 
abajo hasta el agujero occipital (Fig. 11). El arco posterior de C1 fue removido y la lámina 
de C2 se retiró sólo en los pacientes cuando las amígdalas ccrebclosas Negaban havta ese 
nivel o había adherencias que remover. La duramadre se abrió en forma de Y, y enseguida 
la aracnoidcs liberando LCR. Si las amígdalas cerebclosas estaban obstruyendo el paso de 
LCR a nivel del agujero occipital fueron removidas (Fig. 12). A través de la cisura 
interhemisférica cerebelosa y por el agujero de Magendie se puede fácilmente llegar al 4o. 
ventrículo. Cuando éste se encontraba cerrado era abierto a la circulación, encontrando así 
el piso del 4o. ventrículo (Fig. 13). Un fragmento de grasa obtenido de la capa subdérmica 
de la herida fue colocado ocluyendo el canal central medular, ñ jo a la aracnoides con una 
grapa no ferromagnética de Mckcnzic (Fig. 14). 
Fig. 11. Técnica quirúrgica. Craniectomía suboccipital. Duramadre aún cerrada, 
exposición del arco posterior de C1 y lámina de C2 (flechas). 
Fig. 12. Técnica quirúrgica. Duramadre abierta. Hemisferios cerebelosos, aracnoides 
íntegra. A través de ella se observan las amígdalas cerebelosas por abajo de! 
nivel del agujero magno. 
Fig. 13. Técnica quirúrgica. Abierta la aracnoides y retraídas las amígdalas cerebelosas 
encontramos la arteria cerebelosa posteroinferior (flecha blanca) y el piso del 4o. 
ventrículo (flecha negra). 
Fig. 14. Técnica quirúrgica. El vértice inferior del 4o. ventrículo es observado y la grapa 
metálica no ferromagnètica fijando el fragmento de grasa en su sitio a la aracnoides. 
La duramadre se dejó abierta, cerrando la herida por planos. El plano muscular con Dexon 
2-0, el tejido subdérmico, con Dexon 3-0 y la piel con Nylon 2-0. En ninguna ocasión 
se dejó drenaje al exterior. A todos los pacientes se les administraron antibióticos 
transoperatorios, 80 mg Gentamicina i.v. como dosis única y Cefotaxima 2 gr diluidos en 
250 cc de suero glucosado al 5% en goteo continuo para 2 horas de tiempo quirúrgico. 
Si pasaban más de dos horas, otro gramo de Cefotaxima se añadía en igual forma. Un catéter 
central fije utilizado en todos los pacientes para monitoreo transoperatorio de la presión venosa 
central y como alertador en casos de embolia aérea. Este grave inconveniente no se presentó 
en ningún paciente. 
El tejido celular graso subcutáneo es usado como tapón para prevenir o contener fístulas 
de LCR en algún otro tipo de operaciones, como hipofisectomías transesfenoidales y en el 
cierre de fístulas postraumáticas. Es sabido que en procedimientos como discoidectomías 
lumbares, la grasa del tejido celular subcutáneo es colocada sobre el nervio como aislante 
o separador entre la cicatriz y la raíz nerviosa, disminuyendo su irritación. El fragmento 
de grasa en nuestros pacientes fue así colocado y mantenido en su sitio por una grapa metálica 
vascular de McKenzie no ferromagnética. Las radiografías de cráneo postoperatorias 
confirmarían la posición correcta de la grapa y esperablemente la de la grasa (Figs. 15 y 
16). Pero temiendo que la grasa se hubiere desprendido, la ayuda de la RMI nos daría 
información al respecto (Fig. 9). 
Fig. 15. Radiografía de cráneo simple en proyección AP donde se observa la grapa metálica 
en su sitio (flecha). Nótense fragmentos oleosos de material de contraste, por estudio 
mielográñco. 
Fig. 16. Proyección radiográfica lateral donde se observa la grapa ligeramente por debajo 
del agujero occipital. 
R E S U L T A D O S 
Nueve pacientes con siringomielia asociada a la malformación de Chiari fueron intervenidos 
quirúrgicamente con la técnica ya descrita. Sólo en un paciente no se modificó su condición 
clínica. De los otros ochos pacientes, referente a su condición muscular tres recuperaron 
ad integrum la función y cinco disminuyeron su incapacidad (Tabla 4). La alteración sensitiva 
en los ocho pacientes disminuyó, pero no desapareció totalmente. Sin embargo, esta pérdida 
de sensibilidad en la mayoría de los casos no les proporcionó descontrol importante para 
sus funciones primordiales (Tabla 5). En tres de los nueve pacientes que tenían incontinencia 
urinaria y/o fecal, su falla persistió después de la operación. 
En relación a la RMI, en todos menos uno fue observado que la cavidad se redujo en 
tamaño en cinco de ellos totalmente y en tres parcialemente (Tabla 6) (Figs. 7-14). Es de 
insistirse que la grapa dejada para fijar la grasa a nivel del óbex no produjo artefactos 
importantes sobre la RMI como para impedir una interpretación adecuada del estudio y la 
grasa, con su imagen característica de hiperintensidad en modalidades de TI y T2, fue vista 
en cinco de los casos a satisfacción (Fig. 9). 
En cuatro pacientes, se demostró por medio de la RMI que a los 30 días postoperatorios 
la cavidad se encontraba clausurada. En otros cuatro, se redujo de tamaño, y en uno no 
hubo cambio (Tabla 6). 
RESULTADOS 
SINTOMAS MOTORES 
PRE QUIRURGICO POST QUIRURGICO 
NRB Cuadriparesia +++ Cuadriparesia ++ 
RLGL Hemiparesia ++ Desapareció 
GSO Hemiparesia ++ Desapareció 
GMF Cuadriparesia +++ Hemiparesia + 
REflG Hemiparesia ++ Hemiparesia + 
RMC Cuadriparesia ++++ Cuadriparesia +++ 
JflSG Paraplejía Paraplejía 
FNS Cuadriparesia +++ Cuadriparesia + 
TAC Hemiparesia ++ Desapareció 
TABLA 5 
RESULTADOS 
_ ++—50X t+++ 100X 
SINTOMAS SENSITIVOS 
PRE QUIRURGICO POST QUIRURGICO 
NRB +++ + 
ALGL ++ + 
GSO ++ + 
GMF +++ + 
REAG ++ + 
RMC +++ ++ 
JASG ++++ ++++ 
FNS +++ + 
TAC ++ + 
RESULTADOS 
T a m a ñ o d e l a c a v i d a d 
R M I 
DESHPHRECIO SE REDUJO IGUAL 
NRB + 
ALGL + 
GSO + 
GMF + 
RLflG + 
RMC + 
JfiSG + 
FNS + 
TRC + 
TABLA / 
COMPLICACIONES 
NEUROLOGIAS OTRAS 
NRB MENINGITIS NEUMONIA 
RLGL NINGUNA NINGUNA 
GSO ii •i 
GMF •• M 
RERG o TI 
RMC MENINGITIS II 
JRSG NINGUNA 1 1 
FNS 11 NEUMONIA 
m e n NINGUNA 
No hubo mol tal i dad quirúrgica pero dos pacientes desarrollaron meningitis bacteriana, uno 
de ellos desarrolló una fístula de LCR a través de la herida. Tratamiento con antibióticos 
en ambos y cierre de la fístula con sutura en segunda instancia de la herida, resolvieron 
satisfactoriamente estas complicaciones. 
DISCUSION 
Se han tratado nueve pacientes con siringomielia asociada a la malformación de Chiari. 
Las teorías en relación con estas dos patologías han sido revisadas y la mayoría de los 
autores coinciden en que ambas podrían originarse en la misma etapa embrionaria.32,43'74'" 
La anomalía en el piso rómbico con alteración en la dinámica circulatoria del LCR, favorecida 
por la impermeabilidad de los agujeros de salida del 4o. ventrículo al ESA, así como las 
diferencias de presión en ambos compartimientos subdurales, cerebral y espinal del LCR, 
la elevada presión que se ocasiona por obstrucción de las amígdalas cerebelosas en la 
malformación de Chiari o consecuente a maniobras de Valsalva impidiendo el retorno del 
LCR lumbar al ESA cerebral, provocarán la entrada del líquido hacia el interior de la médula 
espinal vía transmedular o a través de los espacios de Virchow-Robin. 
En base a estas teorías se han sometido a craniectomía suboccipital, apertura de la 
duramadre, seccionadas las adherencias aracnoideas cuando estaban presentes, resección de 
C1 y taponamiento del canal central medular a nivel del óbex con fragmento de grasa fijo 
a la aracnoides con una grapa no ferromagnética. 
Se ha utilizado la grasa en la idea de que pueda ser observada en su sitio en un estudio 
postoperatorio de RM1, en el conocimiento que en ambas secuencias de TI y T2 se observa 
hiperintensa. 
La técnica quirúrgica básica ha sido empleada por otros autores, con variados resultados 
(Tabla No. 8) Craniectomía suboccipital con o sin oclusión del canal central medular ha 
sido efectuada por Rhoton Jr. De 15 pacientes con siringomielia y malformación de Chiari 
todos mejoraron menos uno. No tuvo ninguna defunción. En 1978 Faulhauer y Loew operaron 
a 9 pacientes, 2 mejoraron, 4 se mantuvieron sin cambio, uno empeoró y 2 fallecieron. En 
la serie de García-Uria en 1981, de 28 pacientes mejoraron 15, seis permanecieron sin cambio, 
6 empeoraron y uno murió. De los 26 enfermos con siringomielia de Logue y Edwards 
en 1981, 9 mejoraron. 11 se mantuvieron sin cambio y 6 empeoraron, no mortalidad fue 
reportada. En 1981 Schlesinger y cois reportaron 16 pacientes, 8 de ellos con mejoría clínica, 
5 permanecieron igual, dos empeoraron y uno falleció. Hofftnan en 1987 en 32 niños con 
malformación de Chiari, 21 mejoraron, 6 sin cambio y ninguno empeoró/"-31'"'54'74'40 
Nu hay reportes en la literatura donde se haya utilizado tejido graso como tapón. El 
presentado aquí es el primero. Además será el pionero en el control postoperatorio de la 
permanencia en su lugar del fragmento gra^o por imagen de resonancia. 
En este estudio, los nueve pacientes fueron sometidos al procedimiento ya mencionado. 
En ocho de ellos hubo mejoría clínica, un paciente con paraplejía, hidrocefalia y Chiari 
II permaneció sin cambio. 
RESULTADOS 
OTROS AUTORES 
N* P tes . Mejor CamBio P e o r M u e r t e s 
RHOTON 
J 97b 15 14 1 0 0 
FAULHAUER 
1976 9 2 4 1 2 
GARCIA-UBIA 
1981 2 8 15 6 6 1 
LOGUE & RICE 
1981 2 6 9 11 6 0 
SCHLKS1NGEB 
1981 32 21 6 0 0 
HOFFMAN 
1987 1 6 8 5 2 1 
TAMEZ-MONTEd 
1994 9 8 1 0 0 
Aún cuando la serie de pacientes en este estudio es corta, la baja morbilidad y nula 
mortalidad prueba la efectividad del procedimiento quirúrgico empleado. Considero que la 
descompresión suboccipital con oclusión del canal central medular con grasa a nivel del 
óbex como tratamiento para la siringomielia asociada a la malformación de Chiari, es una 
alternativa segura y efectiva. En la medida en que el diagnóstico sea lo más temprano posible 
y en las etapas iniciales de la enfermedad, el pronóstico será mejor. La meta personal de 
detener lo más pronto posible la evolución natural de la enfermedad será el punto sobresaliente 
de futuros trabajos en relación a la siringomielia. 
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1. Hermes: Hijo de Zeus y Maya, mensajero de! Olimpo, dios del hurto, de laelociicncia,del 
comercio y de los tratados públicos, guardián de los caminos e inventor de la lira. Se le 
representa con un sombrero de alas amplias, una vara en la mano y sandalias aladas. 
Mercurio para los romanos. 
2. Pan: Dios de la naturaleza y de los rebañas, inventor de la flauta, hijo de Hermes y la ninfa 
Driope. Se le representa con cuernos y patas de cabra. Su aparición inesperada causaba en 
ganados y pastores el "terror pánico". Por influencia de los estoicos encama el universo y 
el Gran Todo. 
3. Siringa: Ninfa mitológica de Arcadia, hija del río Ladón. Perseguida por Pan. 
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